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objectifs 

Argumenter les principles hypotheses diagnostiques et 
justifier les examens complementaires pertinents. 


U n souffle cardiaque est tres frequent chez des enfants 
asymptomatiques. Ce souffle est le plus souvent innocent 
(synonymes : « fonctionnel », « benin » ou « anorganique 
») et resulte de turbulences liees a I’ecoulement normal du sang a 
travers le coeur et les vaisseaux. Neanmoins, ce souffle est par- 
fois cree par une anomalie morphologique cardiaque. Ce souffle 
est parfois le seul marqueur d’une cardiopathie pouvant necessi- 
ter une intervention chirurgicale ou un catheterisme intervention- 
nel. Ainsi, la conduite a tenir devant un souffle de I’enfant est une 
situation frequente et difficile pour le rmedecin generaliste et 
necessite souvent le recours a I’avis d’un cardio-pediatre. 

Generates 

Epidemiologie 

Les cardiopathies de I’enfant sont le plus souvent congenitales 
dans les pays developpes. Les atteintes valvulaires acquises, 
comme le retrecissement mitral, liees au rhumatisme articulaire 
aigu, ont quasiment disparu. II persiste neanmoins certains 
foyers d’endemie dans les territoires d’outre-rmer ou dans les 
pays en voie de developpement. Lorigine geographique est un 
des elements notes lors de I’examen d’un souffle. L’incidence 
des cardiopathies congenitales est estimee a environ 50 pour 
1 000 naissances. La severite est variable. L’incidence des cardio- 
pathies congenitales, de forme moderee a severe, est de 6 a 8 pour 
1 000 naissances. II na?t environ 6 500 a 8 000 enfants par an en 
France avec une malformation cardiaque congenitale. Les cardio- 
pathies congenitales sont la premiere cause d’anomalie morpho- 
logique congenitale et la premiere cause de mortalite infantile. 


Historique 

La prise en charge des cardiopathies congenitales a ete trans- 
formee par le developpement de la chirurgie cardiaque et du 
catheterisme interventionnel. La premiere chirurgie cardiaque a 
ete realisee en 1939 par R. E. Gross et J. R Hubbard consistant 
en une ligature d’un canal arteriel persistant. La premiere ferme- 
ture de communication interauriculaire par chirurgie cardiaque a 
coeur ouvert, sous circulation extracorporelle, a par la suite ete 
realisee en 1 953 par J. H. Gibbon. Puis, de multiples techniques 
chirurgicales ont ete developpees, permettant de traiter ou de 
pallier la majorite des cardiopathies congenitales. Parallelement, 
il est devenu possible de traiter certaines cardiopathies par voie 
percutanee. Une dilatation au ballonnet a permis de traiter une 
stenose valvulaire pulmonaire des 1953. Ensuite, des protheses 
auto-expansibles ont ete developpees pour obturer les shunts 
comme le canal arteriel persistant et la communication interauri- 
culaire. Depuis le debut des annees 2000, il est desormais possi- 
ble de remplacer des valves cardiaques par voie percutanee. 
Environ 3 500 interventions de chirurgie cardiaque congenitale 
sont realisees en France chaque annee. 

Apport du diagnostic prenatal 

Les progres de I’echographie foetale permettent desormais le 
diagnostic antenatal de nombreuses cardiopathies congenitales. 
Ce depistage antenatal peut parfois conduire a une interruption 
rmedicale de grossesse lorsque la cardiopathie est d’une extreme 
gravite et non accessible a une prise en charge curative (ventri- 
cule unique, hypoplasie du coeur gauche...), si la famille le sou- 
haite et apres examen de la demande par un comite d’experts au 
sein d’un centre de diagnostic prenatal. Pour d’autres malforma- 
tions cardiaques comme la transposition des gros vaisseaux, le 
plus souvent letale apres la naissance, le diagnostic prenatal a 
permis d’ameliorer le pronostic en permettant une prise en 
charge adaptee precoce dans une maternite de niveau 3 et a 
proximite d’un centre de cardiologie pediatrique. Neanmoins, le 
diagnostic prenatal n’est pas realise ou realisable dans tous les 
cas. Suivant le type de cardiopathie congenitale, le degre d’ex- 
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pertise et de formation du reseau d’obstetriciens, le diagnostic 
prenatal n’est effectif que dans 50 a 80 % des cas. Certaines car- 
diopathies congenitales comme la communication interauriculaire 
ne sont symptomatiques que tres tardivement et peuvent n’etre 
diagnostiquees qu’a I’age adulte. 

Transition du foetus au nouveau-ne 

La physiologie foetale est indispensable a la comprehension de 
I’hemodynamique des cardiopathies congenitales. Chez le 
foetus, I’ oxygenation se fait a partir du placenta (les poumons ne 
respirent pas et ne sont pas perfuses de par I’elevation tres 
importante des resistances arterielles pulmonaires, poumons 
non ventiles et non perfuses). Le sang sature remonte par I’artere 
ombilicale au systeme porte, puis au coeur, grace a la permeabi- 
lity du ductus venosus. La valve d’Eustachi, a I’entree de I’oreil- 
lette droite, permet au sang sature de precharger le ventricule 
gauche grace au shunt droite-gauche par le foramen ovale (le 
retour veineux pulmonaire est quant a lui totalement inexistant). 
Le ventricule gauche ejecte le sang sature vers les arteres coro- 
naires et le cerveau. Le ventricule droit est rempli a partir de la 
veine cave superieure d’un sang desature qui ejecte dans I’artere 
pulmonaire, puis dans I’aorte descendants par le shunt droite- 
gauche du ductus arteriosus (ou canal arteriel). Le debit car- 
diaque chez le foetus est done combine, le ventricule gauche 
pour I’aorte ascendante et le ventricule droit pour I’aorte descen- 
dants. Les shunts par le foramen ovale et le canal arteriel sont 
vitaux pour la circulation foetale et leur fermeture in utero compro- 
met le developpement harmonieux des cavites cardiaques et des 
vaisseaux. Le diagnostic de communication interauriculaire ou 
de canal arteriel persistant ne peut pas se faire in utero. A la nais- 
sance, I’oxygenation alveolaire et la diminution de secretion des 
prostaglandines placentaires entraTnent une chute immediate 


des resistances arterielles et, par voie de consequence, une 
inversion du shunt auriculaire par le foramen ovale (qui se ferme 
en quelques mois). Le canal arteriel inverse son shunt, devenant 
aorte-artere pulmonaire, puis se ferme en quelques jours. La 
transition foetus-nouveau-ne fait passer le coeur d’un debit car- 
diaque combine a une circulation en serie. 

Examen Clinique cardiovasculaire de I’enfant 

L’examen clinique en periode neonatale et chez le nourrisson 
permet le diagnostic de la majority des cardiopathies congeni- 
tales (tableau 1). Le souffle est un element cle du diagnostic. 
Neanmoins, I’examen d’un souffle cardiaque de I’enfant s’integre 
dans un examen clinique complet. 

Age 

L’age de I’enfant, ainsi que le terme de la naissance (premature 
ou > 37 semaines d’amenorrhee), le poids de naissance (eutrophie 
ou retard de croissance intra-uterin), sont les premieres informa- 
tions notees. 

Interrogatoire des parents 

L’interrogatoire des parents apporte de precieuses informations. 

1 . Marqueurs de risque de cardiopathie congenitale 

Les antecedents familiaux de cardiopathie congenitale sont 
recherches. L’incidence de cardiopathie congenitale est plus ele- 
vee lorsqu’un parent au 1 er degre est atteint. Des antecedents 
familiaux de mort subite sont recherches. Le deroulement de la 
grossesse est analyse. D’eventuels medicaments ou toxiques 
pris durant la grossesse sont notes. Le syndrome d’alcoolisme 
foetal est associe a un risque accru de communication inter- 
atriale, communication interventriculaire et tetralogie de Fallot. Le 


| Elements de I’examen clinique cardiovasculaire du nourrisson et de I’enfant 


Age 

Interrogatoire des parents 

I antecedents familiaux de cardiopathie 
congenitale 

I antecedents familiaux de mort subite 
I deroulement de la grossesse : diabete 
gestationnel, consommation d’alcool, 
prise de medicaments, infections 
I terme 

I limitation fonctionnelle 

alimentation chez le nourrisson 
jeux chez I’enfant 


I retard de croissance staturo-ponderal 
I symptomes 
douleur thoracique 
syncope 
-► dyspnee 
palpitations 

Examen physique 

I inspection 

dysmophie/syndrome genetique 
respiration 
forme du thorax 
coloration cutanee, cyanose 


I palpation 
pouls 

debord hepatique 
thorax 

I ausculation 
cardiaque 
pulmonaire 

Constantes vitales 

I pression arterielle 
I frequence cardiaque 
I saturation peripherique en oxygene 
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diabete gestationnel, des infections maternelles durant la gros- 
sesse, comme la rubeole, la fecondation in vitro entre autres 
exposent aussi a un risque plus eleve de malformation cardiaque 
congenitale. 

2. Limitation fonctionnelle 

Chez le nourrisson, la difficulty a la tetee est la premiere limita- 
tion fonctionnelle. Elle est evaluee par I’apparition de sueurs et la 
necessity de les fractionner. Les tetees 
« plaisir » deviennent longues et labo- 
rieuses. Chez I’enfant, I’intolerance se 
porte sur I’activite sportive. 

3. Cassure ponderale 

Les difficultes a la tetee tres caracteris- 
tiques des shunts gauche-droite entraT- 
nent une inflexion de la courbe de poids. 

Un retard de croissance staturo-ponderal 
peut avoir une origine diverse (genetique, 
endocrinienne, digestive...). 

4. Douleur thoracique, syncope, palpitations 

La douleur thoracique est un symptome 

frequermment decrit par les enfants. 

Contrairement a I’adulte, I’etiologie cardio- 
vasculaire est rare (moins de 1 %). La 
syncope, le plus souvent d’origine vaso- 
vagale, est tres frequente chez I’enfant. 

Neanmoins, la survenue de symptomes a 
I’ effort doit alerter et peut faire decouvrir 
un obstacle sur la voie gauche (stenose 
valvulaire aortique, sous- ou supra-valvu- 
laire aortique, cardiomyopathie hypertro- 
phique obstructive), une anomalie coro- 
narienne (anomalie d’implantation ou de trajet, anevrisme 
coronarien sequellaire d’une maladie de Kawasaki) ou un trouble 
du rythme hereditaire (syndrome du QT long, syndrome du QT 
court, tachycardie ventriculaire catecholergique, syndrome de 
Brugada. . .), associes a un risque de mort subite de I’enfant. 

Examen physique 

1 . Inspection : dysmorphie 

Une dysmorphie faciale, une anomalie des extremites, une 
anomalie des organes genitaux externes, etc. peuvent orienter 
vers un syndrome genetique. Lanomalie chromosomique la plus 
frequente associee a des cardiopathies congenitales est la triso- 
mie 21 . Dans 1 cas sur 2 environ, les enfants ayant une trisomie 
21 ont une cardiopathie congenitale et la moitie d’entre elles sont 
un canal atrioventriculaire. La deletion du chromosome 22. ql 1 
(syndrome de Di George) est souvent associee a une cardiopathie 
congenitale, notamment la tetralogie de Fallot. Le syndrome de 
Marfan, de morphotype caracterise par les criteres de Gand, est 
lie a une mutation genetique d’un gene de I’elastine dont le risque 
est la dissection aortique. Le syndrome de Turner est associe a 
un risque accru de coarctation aortique. D’autres syndromes 


moins frequents comme les syndromes de Williams et Beuren, 
CHARGE, Alagille, Holt-Oram, Noonan, Ellis-Van Creveld, Cos- 
tello.. . sont associes a des cardiopathies congenitales variees. 

2. Inspection 

Dans les shunts gauche-droite, la frequence respiratoire peut 
etre acceleree et plus tard le thorax deforme (par la dilatation du 
ventricule gauche) bombant en « tonneau ». Dans les shunts 

droite-gauche, une cyanose des tegu- 
ments et des muqueuses apparaTt 
lorsque le taux d’hemoglobine reduite est 
superieur a 5 g pour 100 rmL de sang 
capillaire moyen. La cyanose dans les car- 
diopathies congenitales est dite refrac- 
taire, car non sensible a Poxygene (fig. 1). 
La mesure de la saturation en oxygene, 
mesuree par un oxymetre de pouls, doit 
etre systematique chez le nouveau-ne car 
la cyanose n’est visible cliniquement que 
si la saturation est inferieure a 80 % (nor- 
mal > 96 %). Une echocardiographie doit 
etre pratiquee systematiquement en cas 
de desaturation non oxygeno-depen- 
dante. Lorsque la cyanose est profonde 
et prolongee, un hippocratisme digital 
apparaTt. 

3. Palpation des pouls 

La palpation des pouls femoraux et axil- 
laires est systematique. Elle permet d’ap- 
precier la frequence et la regularity du 
pouls. Des pouls mal pergus aux 4 membres 
suggerent une insuffisance circulatoire 
d’origine ou non cardiogenique. Des pouls mieux pergus en axillaire 
qu’en femoral suggerent une coarctation aortique qui est confirmee 
par un gradient tensionnel systolique superieur a 20 mmHg. 

4. Pression arterielle 

La pression arterielle est mesuree avec un brassard adapte et 
comparee aux abaques pour I’age. Une elevation de la pression 
arterielle de I’enfant est le plus souvent d’origine nephrologique, 
mais doit faire rechercher une coarctation aortique. 

Souffle cardiaque 

L’auscultation doit se faire dans des conditions propices ; la 
salle d’examen doit etre silencieuse et rechauffee. L’enfant doit 
etre en confiance, rassure par la presence de ses parents. L’aus- 
cultation est faite avec une membrane de stethoscope de diame- 
tre adapte a la taille de I’enfant. Chez le nouveau-ne, le contact 
avec les mains de la maman, et si besoin quelques gouttes de 
serum glucose 30 %, permettent d’apaiser les pleurs. 

L’ examen a la recherche d’un souffle cardiaque debute par la 
palpation du thorax avec la paume de la main pour localiser la 
pointe du coeur et rechercher un eventuel fremissement. L’aus- 
cultation se fait a differents foyers : parasternal gauche, parasternal 



FIGURE 1 


Enfant avec cardiopathie congenitale 
evoluee avec shunt droite-gauche 
(tetralogie de Fallot) responsable d’une cyanose 
des muqueuses. 
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droit, sous-xiphoidien, a I’apex en sous-claviculaire sur le bord 
gauche du sternum et dans le dos. Le premier temps de I’auscul- 
tation consiste a identifier les bruits physiologiques du coeur. Le 
B1 correspond a la fermeture des valves tricuspide et mitrale. Le 
B2 correspond a la fermeture des valves aortique et pulmonaire. 
L’auscultation doit etre suffisamment longue pour les bruits du 
coeur afin de les differentier des bruits respiratoires. Physiologi- 
quement, on pergoit le plus souvent chez I’enfant un dedouble- 
ment uniquement inspiratoire du B2 lie a la fermeture retardee de 
la valve pulmonaire secondaire a I’augmentation du retour veineux 
cave par la depression thoracique. Des bruits surajoutes B3 et 
B4 signent un galop et sont audibles dans une myocardiopathie 
dilatee hypokinetique. 

Lorsqu’un souffle est identifie, les elements suivants doivent 
etre decrits : 

- le timing au sein du cycle cardiaque : systolique ou/et diasto- 
lique, au debut, au milieu ou a la fin de la periode (proto-, meso-, 
tele- respectivement) ; 

- la localisation : le foyer ou le souffle est le mieux pergu ; 

- le timbre : aigu, grave, doux, rapeux, aspiratif, humide, sec, rude ; 

- I’intensite : cotee de 1 a 6 (1 : souffle difficilement audible ; 
2 : souffle leger mais entendu imrmediatement ; 3 : souffle tres 
distinct sur une faible surface ; 4 : souffle tres distinct sur une 
large surface ; 5 : souffle frermissant ; 6 : souffle entendu avec le 
stethoscope decolle de la poitrine) ; 

- I’irradiation : espace de diffusion ou le souffle est etendu ; 

- les signes associes : dies valvulaires, dedoublement constant 
du B2... 

L’anciennete du souffle et les circonstances d’apparition sont 
demandees aux parents. 

Caracteristiques d’un souffle innocent 

Un souffle innocent est produit par I’ecoulement normal du 
sang a travers le coeur et les vaisseaux (tableau 2). Une variation 
de debit modifie I’intensite du souffle. Un souffle innocent est de 
ce fait mieux entendu durant un episode febrile, de peur, d’ane- 
mie ou de deshydratation. Un souffle innocent est souvent 
inconstant. II est aussi positionnel. Un changement de posture 
(couche, debout, assis) modifie I’intensite du souffle. II peut etre 
demande a I’enfant de gonfler le ventre pour realiser une 
manoeuvre de Valsalva. La baisse du retour veineux cave va dimi- 
nuer I’intensite d’un souffle innocent. De meme, un souffle fonc- 
tionnel diminue ou disparart en position debout. Un souffle fonc- 
tionnel est uniquement systolique. II est court, de duree breve. II 
est unique, sans click ou autre anomalie associee. II est de tonalite 
douce, musicale et d’intensite faible. II est audible sur une faible 
surface, sans irradiation. Certaines caracteristiques stetho- 
acoustiques alertent sur le risque de cardiopathies sous-jacentes. 
Ces anomalies doivent servir de drapeaux rouges conduisant a 
un examen plus approfondi specialise. Un souffle holosystolique 
(odds ratio [OR] = 54) evoque une communication interventricu- 


laire ou une insuffisance mitrale. Un souffle frermissant et une 
tonalite rapeuse sont en defaveur d’un souffle innocent (OR = 4,8 
et OR = 2,4 respectivement). Un dedoublement fixe et constant 
du B2 evoque une communication interauriculaire (OR = 4, 1 ). Un 
souffle d’intensite maximale au bord gauche du thorax evoque 
une coarctation (OR = 4,2). Un clic systolique est evocateur d’un 
obstacle valvulaire (OR = 8,3). Un souffle diastolique n’est jamais 
fonctionnel. 

Quelques souffles innocents ont ete decrits. 

Un souffle apexien, doux, musical, vibratoire et positionnel (dispa- 
raissant a I’orthostatisme) est parfois pergu entre 2 ans et I’ado- 
lescence (souffle de Still). II serait lie aux vibrations du flux sanguin 
ejecte dans la chambre de chasse du ventricule gauche. C’est un 
des souffles innocents les plus frequents. 

Un souffle pulmonaire au bord gauche du sternum, systolique, 
aigu, doux, positionnel (diminuant a I’orthostatisme), sans click, 
avec irradiation dans le dos et en axillaire est lie au flux normal a 
travers la voie de sortie du ventricule droit. 

Un souffle benin de stenose pulmonaire peripherique du nou- 
veau-ne est un souffle innocent cree par la disparity de calibre 
entre le tronc arteriel pulmonaire et les branches pulmonaires 
chez le nouveau-ne. Durant la vie foetale, 90 % du flux dans I’ar- 
tere pulmonaire est dirige vers le canal arteriel. Les branches pul- 
monaires du nouveau-ne sont de ce fait physiologiquement 
moins larges et naissent avec un angle plus aigu qu’observe 
chez I’enfant. Ces particularity anatomiques peuvent generer 
un souffle fonctionnel systolique au bord gauche du sternum irra- 
diant dans le dos. 

Un souffle fonctionnel mammaire est entendu sur la paroi thora- 
cique : anterieur, aigu, doux, parfois prolonge en diastole, bilate- 
ral, et correspondrait au flux sanguin a travers les arteres mam- 
maires internes. 

Un souffle innocent haut situe avec irradiation dans les carotides et 
dans les creux sus-claviculaires est lie au flux systemique normal 
a travers la crosse aortique. 


c\j 

| Caracteristiques d'un souffle innocent 

<c 


I Inconstant (mieux entendu en periode de fievre, 
deshydratation, anemie, peur) 

I Positionnel (disparait a I'orthostatisme ou lors d'une manoeuvre 
de Valsalva) 

I doux 

I court 

I mesosystolique 
I peu intense 
I sans signe associe 
I de faible extension, sans irradiation 
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Souffle cardiaque chez I’enfant 


POINTS FORTS A RETENIR 

O Le souffle innocent est de loin le plus frequent 
chez I’enfant. Line auscultation caracteristique 
et un examen Clinique normal ne conduisent a aucun 
examen complementaire. 

Q Les cardiopathies sont les plus frequentes des 
malformations de I’enfant. Elies peuvent etre depistees 
pour les plus graves d’entre elles chez le foetus 
par I’echographie morphologique. 

Q Les cardiopathies congenitales peuvent etre mineures 
(sans retentissement Clinique et hemodynamique) 
et se corriger spontanement dans le temps. 

© L’echocardiographie est I’examen de choix dans 
revaluation des cardiopathies congenitales qui peuvent 
associer plusieurs malformations entres elles (shunt, 
obstacle de la voie gauche ou droite). 

© Les cardiopathies congenitales avec retentissement 
clinique ou hemodynamique sont pour la plupart accessibles 
a un traitement chirurgical ou percutane. 

O Toute cardiopathie congenitale a potentiellement un risque 
oslerien (sauf les communications interauriculaires). 



Un souffle innocent veineux continu est de tonalite grave, bilateral, 
positionnel, augmentant en diastole et disparaissant lors de la 
rotation de la nuque, entendu entre 3 et 8 ans. 

Examens complementaires et avis specialise 


Cardiopathies congenitales les plus frequentes 

La frequence, le type de souffle cardiaque, les symptomes et 
les signes fonctionnels des 5 cardiopathies congenitales les plus 
frequentes sont presentes (tableau 3). 

Communications interventriculaires 

Les communications interventriculaires (CIV) sont les plus fre- 
quentes et represented 25 % des cardiopathies congenitales 
(fig. 2). Le diagnostic antenatal est possible, mais il reste difficile 
du fait d’une egalite de pression entre les 2 ventricules. Une com- 
munication interventriculaire provoque un shunt ventriculaire 
gauche-droite qui surcharge les poumons et dilate les cavites 
gauches. L’auscultation cardiaque note un souffle holosysto- 
lique, maximal en parasternal gauche, et irradiant en rayons de 
roue. L’intensite du souffle cardiaque depend du gradient trans- 
ventriculaire et des resistances vasculaires pulmonaires. 

En cas de communication interventriculaire de petite taille, I’en- 
fant est asymptomatique. Le souffle cardiaque de communica- 
tion interventriculaire est intense, du fait de pressions arterielles 
pulmonaires basses et ainsi d’un gradient transventriculaire 
gauche-droit important. En cas de large communication inter- 
ventriculaire, le souffle cardiaque s’associe a partir de la fin du 
premier mois de vie a des signes de shunt gauche-droite avec 
hyperdebit pulmonaire : dyspnee d’effort, polypnee, signes de 
lutte respiratoire, asthenie, sueurs aux tetees, difficultes aux 
tetees, stagnation ou cassure staturo-ponderale, bronchites a 
repetition. Le bruit B1 est fort a la pointe. Plus la communication 
interventriculaire est large, plus les pressions arterielles pulmo- 
naires sont elevees, et plus le souffle de communication inter- 
ventriculaire devient faible. En cas d’ hypertension pulmonaire, on 
entend un claquement du bruit B2 au foyer pulmonaire. 

L’ evolution naturelle d’une communication interventriculaire 
large est le syndrome d’Eisenmenger, pouvant apparartre a partir 
de 6-9 mois de vie. II correspond a I’augmentation des resistances 


Une auscultation caracteristique de souffle innocent et un exa- 
men clinique normal ne conduisent a aucun examen comple- 
mentaire. Un souffle organique et un examen cardiovasculaire 
anormal doivent conduire a une echocardiographie transthora- 
cique qui est un examen non invasif. Chez le nouveau-ne, I’echo- 
cardiographie est pratiquee systematiquement devant un souffle 
meme isole compte tenu de la difficulty du depistage des signes 
cliniques et de la rapidite devolution d’une cardiopathie. Un 
enfant avec une cardiopathie congenitale corrigee par chirurgie 
ou catheterisrme a le plus souvent un suivi planifie par le specia- 
liste referent. Neanmoins, une rupture de suivi est parfois obser- 
ves en cas de conflit familial, de dermenagement ou a I’adoles- 
cence. La persistance d’un souffle dans ce contexte peut etre 
liee a une particularity anatomique mais peut aussi reveler une 
lesion residuelle necessitant un avis specialise. 



A : CIV trabeculee, coupe apicale 4 cavites. B : CIV trabeculee, coupe apicale 
4 cavites Doppler couleur. CIV : communication interventriculaire ; OD : oreillette 
droite ; OG : oreillette gauche ; VD : ventricule droit ; V G : ventricule gauche. 
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i Frequence, type de souffle cardiaque et signes fonctionnels des 5 cardiopathies congenitales 
| les plus frequentes 


Cardiopathie 

congenitale 

Frequence 

(%) 

Type de souffle 
cardiaque 

Intensite du souffle 
cardiaque 

Symptomes et signes 
fonctionnels 

Type 1 


Holosystolique, maximal 
en parasternal gauche, 

++ 

0 

CIV Type lla 

20-25 

++ 

Shunt G-D 

Type lib 


irradiant en rayons de roue 

+ 

Shunt G-D + HTP 

CIA Petite 

8-13 

Systolique, au foyer 

+ 

0 

Large 

pulmonaire 

++ 

Shunt G-D 

CAP Petit 

6-11 

Continu, sous-claviculaire 

+ 

0 

Large 

gauche 

++ 

Shunt G-D, pouls amples 
± hypertension pulmonaire 

T4F rose 

10 


++ 

0 

bleue 

Systolique, au foyer 
pulmonaire 

++ 

Cyanose refractaire, 
hippocratisme digital, 
dyspnee, squatting 

SVP moderee 



+ 

0 

serree 

7,5-9 

Systolique, au foyer 
pulmonaire 

++ 

Difficult^ aux tetees, 
dyspnee d’effort 

critique 



+ ou 0 

Cyanose refractaire 


CIV : communication interventriculaire ; CIA : communication interauriculaire ; CAP : canal arteriel persistant ; shunt G-D (gauche-droite) : dyspnee d’effort, 
polypnee, signes de lutte respiratoire, asthenie, sueurs au tetees, difficulty aux tetees, stagnation ou cassure staturo-ponderale, bronchites a repetition ; 
SVP : stenose valvulaire pulmonaire ; T4F : tetralogie de Fallot. 


vasculaires pulmonaires, en reponse a I’hyperdebit pulmonaire 
prolonge. L’examen clinique est faussement rassurant : il n’y a 
plus ou peu de souffle cardiaque et les signes de shunt gauche- 
droite disparaissent. Les cavites gauches ne sont plus dilatees. II 
existe une hypertension pulmonaire fixee, avec un shunt inter- 
ventriculaire bidirectionnel, contre-indiquant la fermeture chirur- 
gicale de la communication interventriculaire. 

On distingue 4 types de communication interventriculaire en 
fonction de leur localisation dans le septum interventriculaire : 
perimembraneuse, infundibulaire, d’admission et trabeculee ou 
musculaire. L’echocardiographie affirme le diagnostic, precise la 
taille et le type de communication interventriculaire, evalue son 
retentissement (surcharge volumetrique avec dilatation du tronc 
de I’artere pulmonaire, de I’oreillette gauche et du ventriculaire 
gauche, hypertension pulmonaire), recherche des complications 
(insuffisance valvulaire aortique par prolapsus d’une sigmoide 
aortique dans la communication interventriculaire) et des lesions 
associees. La radiographie pulmonaire montre, en cas de shunt 
gauche-droite significatif, une cardiomegalie et une vascularisa- 
tion pulmonaire accentuee. 
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Le risque commun a toutes les communications interventricu- 
laires, quelle que soit leur taille, est I’endocardite d’Osler. Les 
communications interventriculaires perimembraneuses et trabe- 
culees se ferment le plus souvent spontanement. La fermeture 
chirurgicale n’est indiquee qu’en cas de communication inter- 
ventriculaire large ou compliquee (fuite aortique). 

Communications interauriculaires 

Les communications interauriculaires (CIA) represented envi- 
ron 10 % des cardiopathies congenitales (fig. 3). Elies sont plus 
frequentes chez les filles (sex-ratio 2/1). Le diagnostic antenatal 
des communications interauriculaires ostium secundum est 
impossible en raison de la permeabilite naturelle du foramen 
ovale. Le shunt gauche-droite dilate les cavites droites. L’auscul- 
tation cardiaque note un souffle systolique au foyer pulmonaire, 
peu intense, secondaire a I’hyperdebit pulmonaire. 

Dans la majorite des cas, I’enfant est asymptomatique. L’exa- 
men clinique ne note qu’un souffle cardiaque isole. Quand le 
shunt auriculaire gauche-droite est important (communication 
interauriculaire large), il apparart des signes de shunt gauche- 
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droite. On distingue 3 types de communication interauriculaire : 
ostium secondum (les plus frequentes), ostium primum et sinus 
venosus. 

L’echocardiographie affirrme le diagnostic, precise la taille et le 
type de communication interauriculaire, evalue son retentisse- 
ment (surcharge volumetrique avec dilatation du tronc de I’artere 
pulmonaire, de I’oreillette droite et du ventricule droit ; parfois 
hypertension pulmonaire de debit), recherche des lesions asso- 
ciees et, en cas de communication interauriculaire ostium secon- 
dum, etudie son eligibility a la fermeture par catheterisme inter- 
ventionnel (longueur et epaisseur des berges). 

Les complications tardives (apres 30 ans) sont I’insuffisance 
cardiaque droite, les troubles du rythme auriculaire et r hyperten- 
sion pulmonaire fixee (rare). En cas de retentissement (clinique ou 
echographique), une communication interauriculaire ostium 
secondum doit etre fermee. Ceci peut se faire par voie percuta- 
nee (catheterisme interventionnel) a partir de 5 ans et si les 
berges sont suffisantes. Sinon, la fermeture est chirurgicale, sous 
circulation extracorporelle. La communication interauriculaire 
sinus venosus et les communications interauriculaires ostium pri- 
mum necessitent toujours une fermeture chirurgicale. 

Canal arteriel persistant 

Le canal arteriel, ou ductus arteriosus, est un vaisseau present 
physiologiquement en periode foetale, faisant communiquer le tronc 
de I’artere pulmonaire et I’isthme aortique, jonction entre I’aorte 
transverse et I’aorte descendante. Dans les 3 jours suivant la nais- 
sance, I’augmentation de la pression arterielle en oxygene entraine 
une vasoconstriction du canal arteriel puis sa fermeture spontanee 
par proliferation de I’intima et thrombose intravasculaire. 

Le canal arteriel est dit persistant (CAP) chez un nouveau-ne a 
terme lorsqu’il reste permeable au-dela du 1 er mois de vie. Le 
diagnostic antenatal est impossible puisque le canal arteriel est 
physiologiquement ouvert chez le foetus. La persistance du canal 
arteriel provoque un shunt arteriel gauche-droite qui surcharge 
les poumons et les cavites gauches (fig. 4). L’auscultation car- 
diaque note un souffle continu sous-claviculaire gauche. Le prin- 
cipal diagnostic differentiel est lafistule coronaro-cardiaque. 

En cas de persistance de petite taille, I’enfant est asymptorma- 
tique. En cas de persistance large, le shunt gauche-droite est 
significatif et entraine un B1 fort a la pointe et des signes de shunt 
gauche-droite. Les pouls femoraux et humeraux sont amples, du 
fait d’un vol systemique diastolique par le canal arteriel entrainant 
une baisse de la pression arterielle diastolique et ainsi une aug- 
mentation de la pression pulsee (difference entre les pressions 
arterielles systolique et diastolique). En cas d’hypertension pul- 
monaire, il existe un claquement du bruit B2 au foyer pulmonaire. 

L’echocardiographie affirrme le diagnostic, precise la taille et la 
forme du canal arteriel, evalue son retentissement (surcharge 
volumetrique avec dilatation du tronc de I’artere pulmonaire, de 
I’oreillette gauche et du ventriculaire gauche, hypertension pul- 
monaire), recherche des lesions associees. La radiographie pul- 


Vue de 

I’oreillette 

droite 


Haut 

Arriere — |— Avant 
Bas 



VCI 


FIGURE 3 


Echocardiographie 3D d’une communication interauriculaire 
ostium secondum. CIA = communication interauriculaire ; VCS = veine cave 
superieure ; VCI = veine cave inferieure. 



monaire montre, en cas de shunt gauche-droite significatif, une 
cardiomegalie et une vascularisation pulmonaire accentuee. 

La fermeture d’un canal arteriel persistant est indiquee en cas 
de large canal arteriel avec shunt gauche-droite-significatif (dila- 
tation des cavites gauches) ou en cas de canal arteriel sans shunt 
significatif mais avec un souffle cardiaque, en prevention de I’endo- 
cardite d ’Osier. La fermeture est percutanee par catheterisme 
interventionnel (la chirurgie n’etant reservee qu’aux tres gros 
canaux d’enfants de petits poids). 
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Q 331 


SOUFFLE CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT 
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Bas 


Scanner cardiaque 
d’une coarctation. 

A : scanner cardiaque 
reconstruction 3D de I’aorte. 
B : scanner cardiaque 
reconstruction 2D de I’aorte. 
Ao : aorte ; CoA : coarctation 
isthmique de I’aorte. 


* 








FIGURE 5 


Coarctation de I’aorte 


Stenose valvulaire pulmonaire 


La coarctation est une stenose de I’isthme aortique qui se 
developpe apres la fermeture du canal arteriel (fig. 5). 

Si elle est serree et de constitution brutale, elle peut entraTner 
chez le nouveau-ne vers 1 semaine de vie une insuffisance car- 
diaque puis rapidement un choc cardiogenique par defaillance 
du ventricule gauche. L’ouverture du canal arteriel par adminis- 
tration de prostaglandine peut ameliorer la situation en attendant 
la correction chirurgicale (resection de la zone stenosee et plastie 
aortique). En cas de coarctation moins serree ou plus progres- 
sive, la revelation est plus tardive par une hypertension arterielle 
des membres superieurs. 

Le diagnostic de coarctation est clinique : diminution (ou aboli- 
tion) des pouls femoraux et gradient tensionnel entre les mem- 
bres superieurs et inferieurs. II est confirme par I’echocardiogra- 
phie qui recherche des lesions associees dont la plus frequente 
est la bicuspidie aortique. Le scanner permet de preciser I’eten- 
due de la zone coarctee. 

Tetralogie de Fallot 

La tetralogie de Fallot est une cardiopathie conotroncale qui 
associe : dextroposition de I’aorte, communication interventricu- 
laire conotroncale (aorte a cheval sur la communication), stenose 
pulmonaire et hypertrophie ventriculaire droite. Le diagnostic 
peut etre fait en antenatal et doit conduire a la realisation d’une 
amniocentese a la recherche de la microdeletion 22q1 1 (syn- 
drome de Di George). Le sens du shunt par la communication 
interventriculaire depend du degre de stenose pulmonaire. 
Gauche-droite a la naissance, le shunt devient droite-gauche 
chez le nourrisson, entraTnant une cyanose et au maximum un 
malaise si la stenose pulmonaire devient critique. Le traitement 
est chirurgical vers le 6 e mois de vie. 


La stenose valvulaire pulmonaire entraTne une augmentation de 
la pression ventriculaire droite et une hypertrophie du ventricule 
droit. L’auscultation cardiaque note un souffle systolique ejec- 
tionnel au foyer pulmonaire. Chez le nouveau-ne, la stenose peut 
etre critique et entraTner une cyanose refractai re, par shunt 
droite-gauche par le foramen ovale (ventricule droit defaillant). 
Le traitement est percutane par catheterisme interventionnel 
(dilatation de la valve par ballon). 

Transposition des gros vaisseaux 

La transposition des gros vaisseaux est une cardiopathie 
congenitale ou I’aorte naTt du ventricule droit et I’artere pulmo- 
naire du ventricule gauche. A la naissance, elle entraTne une cya- 
nose refractaire intense souvent letale en quelques heures. La 
survie est liee a I’ouverture en urgence de la cloison interauricu- 
laire par la manoeuvre de Rashkind. Le depistage antenatal a 
ameliore la survie en permettant un accouchement dans un centre 
specialise de cardiologie pediatrique. La chirurgie correctrice 
(transposition des vaisseaux) est faite vers 7 jours de vie. 


S. Hascoet, R. Amadieu, Y. Dulac et R Acar declarent n’avoir aucun lien d’interets. 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


POUR 

EN SAVOIR O 



Quelles cardiopathies congenitales 
posent des problemes a I'age adulte? 


Dossier 

Cardiopathies 
congenitales 
a I’age adulte 
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